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Złośliwy nowotwór osłonek nerwów obwodowych
współwystępujący z rakiem jasnokomórkowym nerki
— opis przypadku
Malignant peripheral nerve sheath tumor associated with clear cell renal cell
carcinoma — case report
Praca nie była finansowana
Abstract
Malignant peripheral nerve sheath tumor (MPNST) is a rare malignant counterpart to benign neurogenes tumors such as
schwannomas and neurofibromas and account for approximately 5–10 % of all soft tissue sarcomas. This neoplasm is also
referred to older designations as a malignant schwannoma, malignant neurilemmoma or neurogenic sarcoma.
A patient was a woman of 59 years old with a diagnosed malignant neurilemmoma, treated since 1993. Operated several
times and subjected to radiotherapy due to the local recurrence of the tumors located in the soft tissues of the back until
2002; Treated with chemotherapy (doxorubicin) and operated due to a lung metastases. The therapy resulted in a total
remission that lasted 12 months. In 2004 a new small tumor was diagnosed in the right lung, which had been followed up
until 2006. The patient did not give permission to a second surgery, treated with ifosfamide. In 2006 she was operated for
renal cell carcinoma of the left kidney. In 2009, due to a following progression of neurilemmoma and a worsening overall
condition, she was subsequently treated with a combination of gemcitabine and docetaxel. The treatment resulted in a slight
improvement, but was stopped due to complications (pancytopenia). In 2010 another progression of the disease occurred,
which resulted in pleural metastases and osteolytic lesions in the vertebrae (Th6 and L2).
Key words: MPNST, neurilemmoma malignum, schwannoma malignum
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Streszczenie
Złośliwy guz z osłonek nerwów obwodowych (MPNST) jest rzadko spotykanym, złośliwym nowotworem, odpowiednikiem
łagodnych guzów pochodzenia nerwowego, takich jak: nerwiaki osłonowe i nerwiakowłókniaki. Stanowi on około 5–10%
wszystkich mięsaków tkanek miękkich. Nowotwór ten jest określany również, w starszych opisach, jako złośliwy nerwiak
osłonowy lub mięsak pochodzenia nerwowego.
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Wstęp
Złośliwy guz z osłonek nerwów obwodowych
(MPNST, malignant peripheral nerve sheath tumor)
jest rzadko spotykanym, złośliwym nowotworem, od-
powiednikiem łagodnych guzów pochodzenia ner-
wowego, takich jak: nerwiaki osłonowe i nerwiakow-
łókniaki [1, 2]. Stanowi on około 5–10% wszystkich
mięsaków tkanek miękkich [1, 2]. Nowotwór ten jest
określany również, w starszych opisach, jako złośli-
wy nerwiak osłonowy lub mięsak pochodzenia ner-
wowego. Guzy pochodzenia nerwowego wywodzą
się z prymitywnych komórek neuroektodermy [1, 2].
Według ostatnich zaleceń, aby mięsak został
określony jako MPNST, musi spełniać jedno z 3
kryteriów [1]:
1) guz rozwija się w nerwie obwodowym,
2) guz rozwija się z osłonek nerwowych wcze-
śniej istniejącego nowotworu łagodnego, naj-
częściej neurofibroma,
3) guz wykazuje zbiór histologicznych cech zróż-
nicowania komórek typu komórek Schwanna
[1–11).
Złośliwy guz z osłonek nerwów obwodowych
zazwyczaj rozwija się u osób dorosłych w wieku
20–50 lat, w głębiej położonych tkankach miękkich
i typowo wykazuje łączność z głównymi pniami
nerwowymi. Większość MPNST to wysoce złośli-
we mięsaki, z wysokim wskaźnikiem nawrotów
i odległymi przerzutami. Wskaźnik nawrotów
waha się od 40 do 65%, a przerzutów od 40 do 68%
i zależy od stopnia złośliwości histologicznej guza.
Płuca są pierwszym i najczęstszym miejscem po-
wstania przerzutów MPNST [1].
Około 40–50% przypadków neurilemmoma
malignum występuje u chorych na chorobę Rec-
klinghausena [2, 4, 9, 12].
Opis przypadku
Pacjentka, lat 59, od 1993 roku była leczona
pod kontrolą onkologiczną i pulmonologiczną
W pracy zaprezentowano przypadek 59-letniej chorej, u której w 1993 roku rozpoznano złośliwego MPNST, tkanek miękkich grzbietu
okolicy międzyłopatkowej. Pacjentka była kilkakrotnie operowana i poddawana radioterapii z powodu nawrotów miejscowych.
W 2002 roku operowano ją z powodu przerzutów do płuc. Następnie była leczona chemioterapią (doksorubicyna). Leczeniem
uzyskano całkowitą remisję, trwającą 12 miesięcy. W 2004 roku pojawił się nowy guzek w płucu prawym, który obserwo-
wano do 2006 roku.  Z powodu braku zgody chorej na ponowne leczenie operacyjne zastosowano leczenie cytostatycznie
ifosfamidem. W 2006 roku pacjentka była operowana z powodu raka jasnokomórkowego lewej nerki. Kolejną progresję
MPNST zaobserwowano w 2009 roku, leczona gemcytabiną i docetakselem. Uzyskano niewielką poprawę, jednakże lecze-
nie przerwano z powodu efektów niepożądanych (pancytopenii). W grudniu 2010 roku ponownie nastąpiła progresja choro-
by, wykryto przerzuty do opłucnej i zmiany osteolityczne kręgów Th6 i L2.
Słowa kluczowe: MPNST, naurilemmoma malignum, złośliwy nerwiak osłonowy
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z powodu MPNST. W styczniu 1993 roku usunięto
zmianę guzowatą średnicy 4 cm z tkanki podskór-
nej grzbietu, otrzymując rozpoznanie histopato-
logiczne — neurilemmoma cum signis prolifera-
tionis et malignisationis focalis. Następnie była
dwukrotnie operowana w styczniu 1995 roku
i w październiku 1996 roku z powodu nawrotów
miejscowych.
W 1996 roku po operacji zastosowano radio-
terapię uzupełniającą 60 Gy. Leczenie zakończo-
no w styczniu 1997 roku.
W grudniu 2002 roku w kontrolnym badaniu
radiologicznym klatki piersiowej stwierdzono trzy
guzki w płucach — jeden w płucu prawym (śr. 1,5
cm) (ryc. 1) i dwa w lewym (2 × 1 cm i 1,5 cm śr.),
które usunięto operacyjnie. W badaniu histopato-
logicznym usuniętych guzków wykryto utkanie:
Neurilemmoma malignum metastaticum. W bada-
Rycina 1. Skan TK (grudzień 2002) guzek w płucu prawym  — 1,5
cm średnicy
Figure 1. Chest CT scan (December 2002) tumour in the right lung
— 1,5 cm in diameter
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Rycina 2. A — obraz patomorfologiczny — przerzut złośliwego guza z osłonek nerwów obwodowych (MPNST) do płuc (H+E); B —
klasyczna postać MPNST wykazującego gęste (ściśle upakowane) komórkowe pęczki wrzecionowatych komórek (H+E); C — ulegające
szkliwieniu pola MPNST, zbudowane z komórek guza, okrągłego kształtu (H+E); D — odczyn immunohistochemiczny na białko S-100
w MPNST. Widoczna ogniskowa reakcja w komórkach guza
Figure 2. A — metastatic  MPNST in the lung; B — classical form of MPNST with dense cellular fascicles of spindled cells; C — MPNST with
hyalinized areas composed of rounded cells of tumor; D — S-100 protein immunostatin in MPNST. Note the focal immunoreactivity
A B
C D
niu immunohistochemicznym komórki wykazywa-
ły obecność białka S-100, potwierdzając pochodze-
nie neurogenne guza (ryc. 2).
W lutym 2003 roku doszło do ponownego roz-
siewu nowotworowego i pojawienia się guzków
w obu płucach i w powłokach okolicy lędźwiowej.
Chora została zakwalifikowana do chemioterapii
i radioterapii okolicy lędźwiowej. Otrzymała wte-
dy IX cykli doksorubicyny oraz zastosowano radio-
terapię 50 Gy na okolicę lędźwiową, uzyskując re-
misję zmian w płucach i w okolicach lędźwio-
wych.
Ponownie guzek w płucu prawym wielkości
około 14 mm stwierdzono w roku 2004 w kontrol-
nej tomografii komputerowej . Pacjentka nie wy-
raziła wówczas zgody na leczenie operacyjne.
W lutym 2006 roku podczas badań kontrolnych
wykryto u chorej guza nerki lewej i wykonano ne-
frektomię lewostronną. W badaniu histopatologicz-
nym stwierdzono utkanie raka jasnokomórkowego
nerki (Ca clarocellulare renis G1 diam 3 cm).
W TK w październiku 2006 roku  stwierdzo-
no kolejną progresję zmian w płucu prawym.
Z uwagi na liczne obciążenia (współistnienie drugie-
go nowotworu, niewydolność nerek po nefrekto-
mii, stan po chemioterapii doksorubicyną) pacjent-
kę zakwalifikowano do monoterapii ifosfamidem.
Po drugim cyklu leczenia wystąpiły u chorej obja-
wy encefalopatii mózgowej, która ustąpiła po po-
daniu błękitu metylenowego, oraz neutropenia,
trombocytopenia i anemia 3 i 4 stopnia. Z powo-
du ciężkich objawów niepożądanych zrezygnowa-
no z dalszego leczenia chemioterapią.
W listopadzie 2006 roku chora została przyję-
ta w stanie ciężkim do Kliniki Pneumonologii On-
kologii i Alergologii w Lublinie z powodu bardzo
nasilonej duszności spoczynkowej, osłabienia,
bólów podudzi. W badaniach stwierdzono: niewy-
dolność oddechową, niedokrwistość oraz niewy-
dolność nerek. W tomografii komputerowej stwier-
dzono rozległą centralną zatorowość płucną, spo-
wodowaną zatorem płucnym typu „jeździec”, oraz
zmianę guzowatą w 6 segmencie płuca prawego
średnicy 3cm (ryc. 3). Zastosowano leczenie trom-
bolitycznie Altepazą a następnie kontynuowano
dalsze leczenie doustnym antykoagulantem.
W listopadzie 2007 roku guz w płucu prawym
powiększył się do średnicy 5 cm oraz pojawiły się
obwodowo od zmiany pasma niedodmy. W bada-
niu histopatologicznym z biopsji guza przez ścia-
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nę klatki piersiowej uzyskano rozpoznanie — neo-
plasma malignum fusocellulare verisimiliter neu-
rogenes. Pacjentka nadal nie wyrażała zgody na le-
czenie operacyjne.
W sierpniu 2008 roku, ze względu na dalszą
progresję zmiany w płucu prawym — (wymiary
guza: 52 × 51 × 48 mm) po konsultacji onkolo-
gicznej w listopadzie 2008 roku zastosowano tera-
pię fotonami × 20 MV w jednorazowej dawce
10 Gy/guz przerzutowy techniką EXAC-Track,
w Centrum Onkologii Instytutu im. M. Skłodowskiej
w Gliwicach, uzyskując zmniejszenie przerzutowe-
go guza płuca do rozmiarów 40 × 38 × 40 mm. Le-
czenie było powikłane odczynem popromiennym
w postaci popromiennego zapalenie płuc (ryc. 4).
Kolejna progresja choroby stwierdzona zosta-
ła w styczniu 2010 roku. Tomograficznie stwier-
dzono w płucu prawym guz torbielowato-lity ze
słabym wzmocnieniem kontrastowym o wymia-
rach (93 × 72 × 77 mm) oraz pojedynczy powięk-
szony węzeł chłonny 13,5 mm. Pacjentka zgłasza-
ła: pogorszenie stanu ogólnego, duszność spoczyn-
kową, nawracające stany gorączkowe, bóle w klat-
ce piersiowej, krwioplucie.
Z powodu złych parametrów oddechowych chora
nie została zakwalifikowana do zabiegu Podjęto ko-
lejną próbę chemioterapii (gemcytabina w 1. i 8. dniu
cyklu + docetaksel w 8. dniu cyklu). W badaniach
laboratoryjnych stwierdzano cechy przewlekłej nie-
wydolności nerek oraz niewydolność oddechową.
Chora była wielokrotnie hospitalizowana
w klinice. Terminy chemioterapii kilkakrotnie były
przesuwane z powodu leukopenii, anemii i uszko-
dzenia wątroby po gemcytabinie oraz nawracają-
cych stanów gorączkowych. Otrzymywała erytro-
poetynę, czynnik pobudzający wzrost granulocy-
tów G-CSF (granulocyte colony-stimulating factor)
i preparaty żelaza.
Pacjentka od maja do października 2010 roku
otrzymała 4 cykle chemioterapii gemcytabina, do-
Rycina 3. Skan TK (listopad 2006)  zmiana guzowata w segmencie 6 płuca prawego średnicy 3 cm i centralna zatorowość płucna
Figure 3. CT scan (November 2006) tumour in the right lung, size of 3 cm in diameter with central pulmnary embolism
Rycina 4. Skan TK (luty 2009) zmniejszenie masy guza w płucu
prawym wymiary 40 × 38 × 40 mm, jednak wokół zmiany pojawił
się odczyn popromienny — popromienne zapalenie płuc
Figure 4. CT scan (February 2009) shows slight regression of the
tumour in right lung, size of tumour 40 × 38 × 40 mm, around the
changes  post radiation  pneumonitis  appeared
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cetaksel. W tomografii komputerowej po 2 cyklach
leczenia stwierdzono zmniejszenie guza do 85 ×
70 × 68 mm przy braku poprawy parametrów ba-
dań czynnościowych.
Po 4 cyklach chemioterapii stwierdzono
w badaniach radiologicznych stabilizację choroby.
Chora została zakwalifikowana do kontynuacji
chemioterapii w postaci monoterapii gemcytabiną.
W trakcie pierwszego podania gemcytabiny wystą-
piła nasilona krwotoczna wysypka z gorączką, co
było powodem zakończenia leczenia.
W grudniu 2010 roku nastąpiło dalsze pogor-
szenie stanu zdrowia chorej oraz bardzo silne bóle
w klatce piersiowej. W tomografii komputerowej
stwierdzono progresję choroby w postaci przerzu-
tów do opłucnej i do kręgosłupa  (ogniska osteolitycz-
ne w kręgach Th 6 i L2) (ryc. 5). Pacjentka otrzymała
radioterapię paliatywną na zmiany przerzutowe
w kręgosłupie, a następnie została  zakwalifikowana
do leczenia wyłącznie objawowego.
Omówienie
Złośliwy guz z osłonek nerwów obwodowych
wywodzi się z komórek osłonki nerwowej
(Schwanna) nerwów czaszkowych i obwodowych
[1, 3, 5–11].
MPNST zazwyczaj są dużymi mięsistymi gu-
zami, wykazującymi biało-cielisty kolor po-
wierzchni przekroju, naznaczony polami martwi-
cy i czasami wylewów krwistych.
Mikroskopowo — w klasycznej formie guzy te
wykazują obecność zbitych pęczków komórek
wrzecionowatych, podobnych do komórek włók-
niakomięsaka i są zaliczane do nowotworów wrze-
cionokomórkowych. Komórki guza wykazują ce-
chy prawidłowych komórek osłonki nerwowej
(Schwanna). Jądra są faliste, przecinkowate, a cy-
toplazma zazwyczaj niewidoczna. Komórki są uło-
żone w przecinające się splotowato wiązki [1].
Najczęściej stosowanym wskaźnikiem immunohi-
stochemicznym w diagnostyce guzów pochodzenia
nerwowego jest białko S-100 [1, 5, 6, 8, 10]. Eks-
presję białka S-100 można wykazać w 50–90%
MPNST, chociaż zazwyczaj odczyn jest ognisko-
wy i ograniczony do małej liczby komórek [1].
Ekspresję białka S-100 stwierdzono również w
komórkach nowotworowych guza w prezentowa-
nym przypadku.
Złośliwe guzy z osłonek nerwów obwodo-
wych występują na przebiegu nerwów dużych
i małych, głównie kończyn i szyi [7, 10]. Nerwia-
ki głowy i szyi stanowią 25–45% tych nowotwo-
rów [3, 6, 9]. Mogą występować również podskór-
nie, w śródpiersiu tylnym oraz w przestrzeni za-
otrzewnowej. Nerwiaki narządów miąższowych są
bardzo rzadkie [5, 10].
Złośliwe guzy z osłonek nerwów obwodowych
stanowią około 10–12% złośliwych nowotworów
tkanek miękkich [1, 2, 4]. Są rzadsze od swoich
łagodnych odpowiedników. W większości rozwi-
jają się od początku jako nowotwory złośliwe, cho-
ciaż mogą również powstać w wyniku transforma-
cji złośliwej Schwannoma [1, 9]. Około 40–50%
przypadków MPNST występuje u chorych na  dzie-
dziczną autosomalnie dominująco chorobę Recklin-
ghausena  [1–4, 11, 12]. Występowanie MPNST
u chorych na chorobę Recklinghausena wynosi oko-
ło 5% w ciągu 10–20 lat trwania choroby [2, 4, 9].
Złośliwe guzy z osłonek nerwów obwodowych
rozwijają się w każdym wieku, najczęściej między
20–50 rokiem życia [1, 5, 6], niezależnie od płci.
Guzy mogą być pojedyncze lub mnogie. U opisy-
wanej chorej choroba ujawniła się w 43. roku życia.
Mimo tak licznych nawrotów choroby nie rozpo-
znano choroby Recklinghausena.
Złośliwe guzy z osłonek nerwów obwodowych
rosną powoli, długo bezobjawowo, a dolegliwości
Rycina 5. Skan TK (grudzień 2010) progresja choroby — rozmiary guza 93 × 72 × 77 mm, przerzuty do opłucnej i do kręgosłupa — ogniska
osteolityczne w kręgach Th 6 i L2.
Figure 5. CT scan (December 2010) disease progression, size of the tumour 93 × 72 × 77 mm  matastases to pleura and vertebrae, osteolytic
lessions in vertebra Th 6 and L2
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— pod postacią bólu czy zaburzeń funkcji czucio-
wych i ruchowych nerwu pojawiają się późno, na
skutek ucisku nerwu [4, 5, 6, 11].
U opisywanej pacjentki choroba również bar-
dzo długo nie dawała dolegliwości, co prawdopo-
dobnie było jedną z przyczyn, przez którą chora
nie zgadzała się na zabieg operacyjny. Dolegliwo-
ści pod postacią bólów, krwioplucia, duszności
pojawiły się, gdy rozmiar guza w płucach zwięk-
szył się powyżej 50 mm — po 4 latach od pojawie-
nia się zmiany w płucach. Leczeniem z wyboru jest
leczenie operacyjne, niezależnie czy zmiana
ma charakter pierwotny czy nawrotowy [2–4, 6, 11,
13]. Na wybór metody zabiegu ma wpływ: wielkość
i lokalizacja guza oraz możliwość uszkodzenia
nerwu, stopień złośliwości, odległość od płuc,
miednicy i od tego, czy guz na charakter pierwot-
ny, czy nawrotowy [4]. Zabieg powinien być rady-
kalny z dużym marginesem operacyjnym (w mię-
sakach tkanek miękkich zalecany minimalny mar-
gines wynosi 2 cm) [13]. Guz powinien być usu-
nięty w całości z towarzyszącymi naczyniami, ner-
wami, mięśniami (od przyczepu do przyczepu
mięśnia) i kośćmi [2, 11, 13]. Zalecana jest radio-
terapia pooperacyjna [2, 9, 11, 13]. Radio- i che-
mioterapia mogą być rozważane jedynie jako me-
toda paliatywna, w celu zmniejszenia dolegliwo-
ści czy profilaktyki mikroprzerzutów [2, 13].
U pacjentki po przebytych kilku resekcjach guzów
tkanek miękkich i przerzutów do obu płuc wystą-
pił nawrót choroby pod postacią guzków przerzu-
towych w płucach i tkankach miękkich okolicy
lędźwiowej. Z powodu rozległości zmian i braku
możliwości usunięcia ich operacyjnie zdecydowa-
no się na chemioterapię (doksorubicyna) i radio-
terapię, które przyniosły całkowitą remisję. Po po-
jawieniu się kolejnego nawrotu w płucu, pacjent-
ka nie wyrażała przez wiele lat zgody na leczenie
operacyjne. Dodatkowo w tym czasie przebyła ope-
rację z powodu kolejnego nowotworu złośliwego
— raka jasnokomórkowego nerki, powikłaną roz-
ległą centralną zatorowością płucną. W momencie
pojawienia się  nasilonych dolegliwości (bóle,
krwioplucie, duszność) guz płuca był już na tyle
duży, a parametry oddechowe i stan sprawności
chorej na tyle niezadowalające, że przeprowadze-
nie zabiegu było już niemożliwe.
Gorsze rokowanie stwierdza się w przypadku
występowania MPNST u pacjentów z chorobą Rec-
klinghausena (5-letnie przeżycie u pacjentów
z tą chorobą — 16–23%, w porównaniu z pacjen-
tami bez rozpoznania choroby Recklinghausena —
47–53% [4].
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